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   A 79-year-old man complained of anorexia and weight loss. Computed tomography and 
magnetic resonance imaging showed a solitary mass in the left renal sinus. Left nephrectomy was 
carried out under a clinical diagnosis of renal pelvic tumor. The pathological diagnosis was plasma 
cell type of Castleman's disease. The patient suffered from lymph node swelling in the right neck at 
age 75 and the lymph node was resected. The pathological diagnosis was lymphadenitis but it proved 
to be plasma cell type of Castleman's disease. The patient also had had a lymphadenectomy in the 
supraclavicular fossa and in the supraorbital area at age 76. Both had been diagnosed as 
lymphadenitis pathologically but they proved to be plasma cell type of Castleman's disease. The final 
diagnosis was multicentric Castleman's disease. We reviewed multicentric Castleman's disease. 
                                               (Acta Urol. Jpn.  46: 95-99, 2000) 
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緒 言
Castleman病は1954年にCastlemanが初 めて報告
した原 因不明の リンパ増殖性疾患 である1)本 病 変は
お もに縦隔,頭 頸部,後 腹 膜 な どに限局性 に発生す
るが,全 身多発性 に発生 す る例 も稀 にあ る.今 回わ
れ われは腎洞 部病変 か ら明 らか となった全 身多発型
Castlcman病の1例 を経験 した ので若干 の文献 的考




既往歴:29歳,肺 結核.70歳,前 立腺肥大症 にて前
立 腺被 膜下摘 除.75歳,右 頸部 皮下 リンパ節炎.76
歳,右 鎖骨上窩 リンパ節炎,右 眼窩 リンパ節炎.
家族歴:特 記すべ きことな し
現病歴:1998年8月,食 欲不振,体 重減少 にて当院
内科 を受診 した.腹 部CTに て左 腎門部 腫瘤 を認 め,
左 腎孟腫瘍の疑いにて当科 を紹介 され た.
現 症:身 長157cm,体重37.8kg,ほぼ毎 日37.2～
37.8℃程度 の発熱 を認め た.一 般血液 生化学検査で
はHblO.5mg/dl,Ht31.8%と軽度貧血あ り,CRP
1.29,赤沈1時 間値75mlと 軽度 炎症所 見 を認めた.
またA/G比0.77,ガ ンマ グロブ リン値4.00g/dlと
高 ガンマグロブリン血症 を認めた.尿 検査で顕微鏡 的
血尿 を認 めた.尿 細胞診 ではclassIであ った,
画像検査:排 泄性 尿路造影で は左 腎外腎孟の拡張 と
軽度圧排 像 を認 め た(Fig.1).腹部CTで は造影 効
果 に乏 しい軟部組 織濃度 を示 す腫 瘤性病 変 を認 めた
(Fig。2).選択 的腎動脈造影 では,二 本の腎動脈 を認
























腫瘍 と診断し,腫大 リンパ節 を切除し,左腎を摘除し
た,




























































長濱,ほ か:全 身多発型Castleman病腎洞部病変 97
病理組織学 的所見:腎 実質 と腎孟の問に良性 の リン
パ組織の著名な増殖 を認め,リ ンパ節過形成 の所見で
あった.リ ンパ濾胞 間への形 質細胞の び1曼性浸潤がみ
られ,Castleman病のplasmacelltypeであ る と診
断された(Fig.5).摘出 した リンパ節 も同様 の組織像
を示 した.
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患 者 は既 往歴 にあ るよ うに,以 前 に頸部,鎖 骨上
窩,眼 窩 の リンパ節病変の摘出術 を受 け,リ ンパ節炎
の診断を受 けていたが,そ の摘 出標本 を再評価 したと
ころ病 理組織(Fig.6)は今 回 と同様 なplasmacell
typeのCastleman病であ り,本 患者が全身多発性 に
リンパ節病変 を生 じるCastleman病であるこ とがあ
らためて明 らか となった.
術 後,発 熱は軽快 し食欲 も改善 した.術 後1週 間の
血液中のIL-6値(参 考値3.3pg/m1以下)は15pg/
mlと高値 を示 した.ま た,A/G比0.76,ガンマ グロ
ブ リン値3.64g/dlと高 ガ ンマ グロブリン血症 は継続
していた.し か し,CTや ガリウムシンチ にて定期 的
に全 身の リンパ節病変の有無 を検索 しているが,術 後
12カ月経た現在,画 像上 明 らか な病変 は認めない,
考 察
Castleman病は1954年,胸腺 腫 に類 似 した原 因
不 明 の縦 隔 リ ンパ節 病 変 の1例 と してCastleman
らに よ り初 め て報 告 され たDそ して1956年に は
Castlemanらは,多 施設での同様 の13症例 を集計 し,
胸腺腫 に類似 した縦隔 リンパ節過形成病変 と題 して報
告 した.そ の特徴 として述べ られたのは,病 理組織上
では悪性 変化 を認めない リンパ濾胞 の過形成,濾 胞 内
へ の血管侵入 と増生,濾 胞 間の形 質細胞の増殖な どで
あ り,ま た臨床上では,病 変が胸 腔内,特 に縦 隔内に
良性の腫瘤 を呈す ること,性 別,年 齢 による頻度 の差
がないこと,特 有の 自覚症状 は認めないこと,数 年 の
経過で徐 々に増大するが腫瘤摘出後には再発 を認 めず
予後良好であること,な どであ った2)
その後,KellerrらはCastleman病81例につ い て
検討 し,そ の組織が リンパ濾胞血管壁 の硝子化 と濾胞
間 毛 細 血 管 の増 生 を特 徴 と したhyaline-vascular
type(以下HVtypeと 略 す)と,リ ンパ濾胞 問へ の
形 質細胞 のび1曼性浸潤 を特徴 と したplasmacelltype
(以下PCtypeと略す)の2型 に分類で きること,ま
た病変 は胸腔 内だけでな く,頸 部や腹腔 内に も発生す
ることを報告 した3)
Castleman病の大 多数 は病 変が限局性 で あ るが,
なかには全身性 の リンパ節腫脹,高 ガンマグロブ リン
血症 な どを伴 うCastleman病の全 身型 といえ る症例






disease(以下MCDと 略す)と い う疾患 名が提 唱 され
た5)そ して現 在で はCastleman病はその組織型 よ
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りHVtype,PCtypeと,その二型の混合型(mixcd
type)との三種 に分類 され,ま たその臨床型 は病変部
位 が1つ の リンパ 節集 団 に限 られ る もの(localized
type)と上記 のMCDと の二種 が認 め られ る とされ
ている.Localizedtypeが外科 的切除 によ り完治 しう
るのに対 し,MCDは 化学療法やステロイ ド療法 など
の全身療法が必要 となることが多い6)
MCDの 病 因 は,大 き く腫瘍説 と炎症 説 に分 け ら
れ,後 者に免疫異常説,ウ イルス感染説,そ して異常
サ イ トカイ ン説 が含 まれる7)し か し,B,Tリ ンパ
球 のマーカーの検索 で はclonalな増生 はみ られてお
らず,現 在腫瘍説 は否定的であ る.一 方,ウ イルス感
染 の先行が確認 され る場合があ ることか ら,ウ イルス
感染が なん らかの病因 とな りうるとの報告がある.本
疾患 に関係 のあ るウイルス として,1)HBvirus,2)
HIV,3)EBvirusなどが報告 されているが7),本症
例 ではこれ らのウイルスの先行感染 は確認で きていな
い.
MCDの 特徴的 な症状 は全身 に多発す るリンパ節腫
脹,肝 脾腫,そ して発熱,食 欲不振,体 重減少 といっ
た全 身症状である.検 査所見で は多 クローン性高 ガン
マ グロブ リン血症 お よび急性期蛋 白(CRPや フィブ
リ ノーゲン)の 増加がほぼ全例 に認め られ貧血,低 コ
レス テ ロー ル血 症,自 己 抗 体 陽性 を示 す 場合 も多
い7>こ の他 に症例 によっては腎,肺,神 経 などの臓
器障害 や皮疹,造 血器障害が加 わることがあ る.一 部
はカポジ肉腫や悪性 リンパ腫 に移行する例 もある5)
MCDの 治療 に関 して は確立 された標準的 な治療法
はない帆CVP,GHOP7),MP8)な どの化学療法や
ステロ イ ド療 法9)などが有 効で あった との報 告が あ
る.HerradaらはMCDへ の全身療法の報告例 をま
とめ,ス テロイ ド療法がその効果 を持続 させ るために
維持療 法が必要 なの に対 し,化 学療法 はその対象 の
39%に治療後 も効果 の持続が認 められた と報告 してい
る6)
Castleman病は本 邦では1992年に浜 田 らに より218
例が集 計 されてい る.そ の報 告 による と発症年齢 は
10～40歳の若年者に多 く,男 女比 はほぼ1対1,発 生
部位では胸部45.4%,頭頸部24.8%,後腹膜ll%,全
身多発5%と 全身多発例 は比較的稀であ る.組 織型は
HVtype68.3%,PCtypel3.3%,mixedtype
7.3%,unknownll%とHVtypeが多 いlo)
本例 は頭頸部,後 腹膜 のリンパ節病変 を有 しそれが
同 じ組織型 であ った ことから,MCDと 診断 した.発
熱,貧 血,食 欲不振,体 重減少 といった全身症状 や,
CRP上 昇,赤 沈値 充進,高 ガンマ グロブ リン血症 な
どを認 めたが,こ れ はMCDに 多 く認 める所 見であ
る.最 近,CRPや フ ィブ リノーゲ ンな どの急性期蛋
白の増加,血 沈 の充進,ポ リクローナルな高 ガンマグ
ロブ リン血症 な どのCastlcman病の病態 に,腫 大 リ
ンパ節 からのIL-6の過剰 産生 が関与 する ことが明 ら
か となったtl)本例 において術後 もガ ンマグ ロブ リ
ンやIL-6の高値 を認める ことは,画 像検査 で も明 ら
か とな らない微小な リンパ節病変の存在 を示 している
可能性 がある.本 例 もさらなる リンパ節病変が画像検
査 にてと らえられた場合 には,CHOPな どの化学療
法 を考慮 してい る.
Castlcman病は比較 的稀 な疾 患で あ るが,最 近で
は後腹 膜発 生Castleman病の報告 が 多 く認 め られ
る12'13)いずれ も術前 診断 は困難 で手術 後摘 除標本
の病理検査 によ り診断 された例が ほとん どであるが,
泌尿器科医 として も今後念頭 にお くべ き疾患 の1つ で
あ ると考 えられる.
結 語
腎洞部 に病変 を生 じた全 身多発 型Castleman病の
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